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リンバ節の組織学的所見によって特徴づけら―れる非

クローン性のリンパ1曽殖性疾患であが '.組織学的所

見によって,磁予血管型 thy湖inc_vascuhotype)。 形賛
縦胞薫【(がasma CJitype',お よ、ゞ違 介灘 (攣 ixcd type}

に分類される。また、病変の分布によって,単中J心性
tu戯 ccntticiと ―多中`亡、性 (lll■ lticntric):こ 分1ナ ら」tる .

多ヰ略性 :よさらは,特発性とこトヘルベスヤイルス8
測 thunian herpesvirus… 8:HHV‐8'関連に分けられる1.ン

痛因.::‐病臨 ‐____._‐ ―・・・――‐‐――――
Cas■釧na綺 病でみられる症性の大部分 :よ`炎薇性サ
イトカインであるインター懺イキン(lL}‐6の過1剰産生

で説llJlで きる.HHV_8関連では,ウ イルスゲノム山来
のvIL-6が病態形成にかかわる。HHV-8関灌以外で1よ

IL‐6過Fll巌生の原購は不llJlで、未知のウイルス感染,

自己鬼我.懸瘍性などが懲定されている。
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わが間における発維額度は不llJlであるが,多 r:1′む羅:
に関して1ま=抗 lL‐6受霧体抗体の トシリズマ
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使用成機調査に年間平均 40余例力ゞ新規登

録されており、おそらくその数倍の発症があるものと

推定される_HHV_8関 連の多くはヒト免曖不全ライル

ス (hunlan illllltttnOdelctency宙 nis i HIV)の 階鋼ど者にみ

られ。わが国ではきわめてまブ・しである。

症状.1.診断IⅢ__,F‐…‐‐‐‐―‐―ⅢⅢ…Ⅲ‐■‐‖‐"…Ⅲ…‐

単中心性は, リンバ節懸大以外には白覚癬状が乏じ

く.lrl酸検査などで偶然にみつかることが多い,病変
部泣|よ胸部が多く。次いで鍛部、鞭部のlllEである。切

除されたリンパ節の病理組織所見(多 く|ま構予血管理 )

によつて診断さJlる .

多中心性では,多発性のリンパ節腫縦,肝算鑽。発
熱,鮨怠感.盗汗、賞血がみられる.皮疹,滞腫,胸・

1箕水。腎障害。問質性締炎。関節痛,重L4ヽ板減少など

を塁することもある.血液検査では,Iヽ小球性の貧
血1,多 クローン性の高

「
グロプリンlfE症、高 CRP血

症,高 11′6血症がみられる。血溝 ALP高燎,1“Dll低

値を1里することが多い.特徴的なリンバ節病理組織像
{お もに形質細胞型1あ るいは滉合型)と ,類似した臨

床f象 。病理組織像をとりうる他の壌患 1関節リウマチ

や全身性エリナマトーデス,lgG4関連疾患。悪性リン
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パ腫.抗醸薦感染症など)の除外により診断する、ほ
とんどが特発性であるが,血L漉中あるい |よ リンバ節組

織内にHHV-3が-3正辱Iさ れれば、HHV_8関 連と診断す
る。

治療・■‐1予後‐_._._‐ __・ ‐‐・ ‐‐‐■……_‐ _■ ‐:

単中心性では,篠変リンパ節の外料的な切除によっ

て治癒が期待できる。切昨後に lli・発した場合や。切搬

が困難で全身性の炎症症状がみられる場合:よ,勢 ll´亡、

1■に寧じて治療を行う.

多r和′とヽ性で特発性の場合,適切な治瞭を行えば予後
:よlt較的良好

‐
む轟る.臨床症状 |二応じてステロイド,

あるいはトシリズマプ (ア クテム予む,liよ る治療を行

う.ス テロイドは症状が改善したら徐々に減量する

が,先驚に,中止できるffllll少 ない。糖蒸病や骨糧燃症。

感染症の合併に注意する.炎繊症状が強い場合や重篤
な臓器:障害を有する場合に1よ,ト シリズマプ (ア クテ

ムラф,i台療が推奨きれる。副作用は軽微なものが多い

が,1台療中はCRIP浄 .ゞL昇 しないので感染症を見逃さな

いように注意する,

HHV-8関連は、急速な職器障害のi饉行とK■
"si肉
鱗

や悪爛1リ ンパ腫の鮮発の/_・め予後不良であったが・最

近.リ ツキシ‐ギプ十リポソーマル・ドキソJL・ ビシン十

抗 HⅣ 業による良好な治療歳織が報告された
'I.
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